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Summary:
radiating from the optic disc.

Helicoidal peripapillary chorioretinal degeneration (HCPD) is characterized by bilateral wing- shaped atrophic areas in retina,

Two cases (women: 23 and 58 years old) of this rare degeneration are presented. No changes of eye fundus and erg, eog, visu-
al field evaluations had been noticed during 2 years follow-up.
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Okototarczowa degeneracja naczyniéwki i siatkéwki (ang.
helicoidal peripapillary chorioretinal degeneration, HPCD) jest
rozpoznawana na podstawie charakterystycznego obrazu oftal-
moskopowego. Ogniska zaniku otaczajgce tarcze nerwu wzroko-
wego uktadajg sie w ksztaft $migiet samolotu (1).

Po raz pierwszy, w 1939 roku, degeneracje okototarczowa
opisat Sveinsson, ktéry podobnie wygladajagce zmiany na dnie
oczu u matki i syna nazwat choroiditis areata (wg 2).

Termin HPCD wprowadzit Franceschetti w 1962 roku (3).

Zmiany zanikowe sg zawsze obustronne, postepuja bardzo
powoli i nie powoduja dolegliwosci okulistycznych. Z tego po-
wodu zazwyczaj wykrywa sie je przypadkowo.

Ze wzgledu na pojedyncze doniesienia na ten temat w pis-
miennictwie okulistycznym postanowiono przedstawi¢ dwa ob-
serwowane przez nas przypadki.

okototarczowa degeneracja naczyniéwki i siatkéwki, erg, eog.
helicoidal peripapillary chorioretinal degeneration, erg, eog.

Przypadek 1.

Pacjentka, lat 58, ogélnie zdrowa, nie zgtasza skarg okuli-
stycznych. Wywiad rodzinny bez znaczenia.
Vod =1,0sc  Snod = 0,5 cc+2,0 Dsph
Vos =1,0sc  Snos= 0,5cc+2,0 Dsph

Przedni odcinek obojga oczu bez zmian.

Dno oczu: charakterystyczne zmiany zanikowe naczyniowki
i siatkdwki przypominajace swym ksztattem $migto samolotu
wokdt tarcz nn. wzrokowych.

Poza tym dno oczu bez zmian (ryc. 1,2).

Pole widzenia do 30 stopni, zbadane na aparacie Dicon,
wykazato poszerzenie plam $lepych w obojgu oczach. Badanie
erg i eog wykonano wg standardu ISCEV na aparacie EPIC 2000
LKC System. Uzyskano prawidtowe odpowiedzi foto- i skotopo-
we w zapisie erg oraz prawidtowe warto$ci wspétczynnika Ar-
dena w badaniu eog.

Tod = 15 mmHg
Tos = 16 mmHg

Ryc. 1. Zmiany okototarczowe w OP u 58-letniej pacjentki.
Fig. 1.  Peripapillary lesions in RE 58 years old woman.

Ryc. 2. Zmiany okototarczowe w OL u 58-letniej pacjentki.

Fig. 2. Peripapillary lesions in LE 58 years old woman.
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Ryc. 3. Zmiany okototarczowe w OP u 23-letniej pacjentki.
Fig. 3. Peripapillary lesions in RE 23 years old woman.

Przypadek 2.

Pacjentka, lat 23, ogdlnie zdrowa, od dziecifistwa gorsze wi-
dzenie okiem prawym. Wywiad rodzinny bez znaczenia.

Vod = 0,8cc-0,75 dcylax 100 Snos = 0,5sc  Tod = 18 mmHg
Vod =0,9 Snos = 0,5sc  Tod =18 mmHg

Przedni odcinek obu oczojga bez zmian.

Dno oczu: tarcze n. Il bez zmian. W oku prawym duze pole
zaniku o niecharakterystycznym ksztatcie i drobne przegrupowa-
nia barwnika w plamce. Wokoét lewej tarczy pole zaniku naczy-
niowki i siatkéwki w ksztafcie $migta samolotu. Poza tym bez
zmian (ryc. 3,4).

W badaniu angiografii fluoresceinowej obserwowano nara-
stajaca hiperfluorescencje zwigzang z zanikiem okototarczowym
(ryc. 5,6).

Ryc. 4. Zmiany okototarczowe w OL u 23-letniej pacjentki.
Fig. 4. Peripapillary lesions in 23 years old woman.

Pole widzenia do 30 stopni, wykonane na aparacie Dicon,
wykazato w oku prawym bezwzgledne ubytki obejmujace oko-
lice skroniowg siatkéwki, a w oku lewym — okolice skroniowo-
gérng. Badania erg i eog w normie.

Na podstawie obrazu dna oczu u obu pacjentek rozpoznano
degeneracje okototarczowg naczynidweki i siatkéwki.

Badania kontrolne przeprowadzono po 2 latach. Obraz dna
oczu i wyniki badan czynnosciowych siatkéwki (pole widzenia,
erg i eog) nie ulegly zmianie.

Omowienie

Okototarczowy zanik siatkdwki i naczynidwki wystepuje naj-
czesciej w Islandii, gdzie prowadzone sg badania w kolejnych
generacjach pacjentéw, u ktérych stwierdzono typowe zmiany

Ryc. 5. Hyperfluorescencja spowodowana zanikiem okototarczowym
w OP u 23-letniej pacjentki.

Hyperfluorescence due to peripapillary atrophy in RE 23 years
old woman.

Fig. 5.

Ryc. 6. Hyperfluorescencja spowodowana zanikiem okototarczowym
w OL u 23-letniej pacjentki.

Hyperfluorescence due to peripapillary atrophy in LE 23 years
old woman.

Fig. 6.
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oftalmoskopowe. Badania te jednoznacznie wskazujg na rodzin-
ne wystepowanie schorzenia (2,4). Sveinsson kontynuowat ob-
serwacje okulistyczne rodziny, u ktérej po raz pierwszy opisat
zmiany okofotarczowe (1939 r.). Podobne zmiany stwierdzit u 13
cztonkéw rodziny (6 mezczyzn, 7 kobiet) nalezacych do czterech
pokolen (4).

Badania kliniczne wykazujg, ze poczatkowo ulega uszkodze-
niu nabtonek barwnikowy i choriokapilary, pézniej wigksze na-
czynia naczyniéwki i siatkdwka sensoryczna (2).

Zmiany oftalmoskopowe nie majg zwiazku z wiekiem i moga
by¢ bardziej zaznaczone u oséb mtodych, postepujg wolno, ale
mog3 objaé takze plamke (5).

Badania elektrofizjologiczne (erg, eog) wykonane u 17 pa-
cjentéw wykazaty, ze u wigkszo$ci wczesniej ulega zmianie
zapis eog, warto$ci wspéiczynnika Ardena byly prawidiowe
jedynie u 3 badanych. Zapisy erg (normalne, podnormalne
i 0 znacznie obnizonych warto$ciach obu fal) nie miaty zwigzku
z rozleglo$cig zmian siatkdwkowych (1). Uzyskane przez auto-
row wyniki badan elektrofizjologicznych wskazujg na wczesne
uszkodzenie nabtonka barwnikowego (2).

Przedstawione przez nas dwa przypadki HPCD wymagaja
dalszej obserwacji okulistycznej oraz powtarzania testéw elek-
trofizjologicznych w celu oceny postepu schorzenia.
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